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Abstract

Introduction: Neural Tube Defects (NTD) are the second congenital malformation,
second only to cardiac malformations. Myelomeningocele (MMCL) is the most
frequent NTD and the more complex. In Bolivia, like in many countries in South
America, the low socio economical level of the population increases its incidences
and complicates its management.

Materials and Methods: Retrospective study of 70 cases of MMC at Hospital
Universitario Japonés (HUJ), Santa Cruz de la Sierra, between 2008-2011. Sixty
had surgery.

Results: Prenatal care in 27 women (38.6%), positive diagnosis for spinal
disraphism in 2 (7.4%). The child arrived after 24 hours of birth (65.5%).
Lumbosacral lesion (64.3%). Of those 67.2% were open, with 32.9% evidencing
partial motor lesion in contrast with 47.1% who were paraplegic bellow the level
of the lesion. Three children were not operated because they had complex and
severe malformations associated to the MMCL. The most common surgical
complications were; wound dehiscence or infection (16.6%), CSF fistula (10%) CNS
infection (11.7%). Mortality and specifically postoperative mortality were 7.1% y
3.3%, respectively. Hydrocephalus wass evident in 80% of the patients who were
operated, they received a VP shunt medium pressure. Nine patients who had long
term follow up presented with tethered cord.

Conclusions: A characteristic, delayed referral. No gender predominance. Majority
of cases were lumbar or lumbar sacral. Mortality similar to what is reported in the Access this article

literature. Few patients came for follow up. MMCL is a pathology that requires __online
. . " . . . Website:
concentrated attention by the national authorities. A multi center and multi national . .
L : www.surgicalneurologyint.com

study will improve our management of these patients. DOL:

. . . 10.4103/2152-7806.128466
KeyWords: Myelomeningocele, newborn,spina bifida, fetal surgery, hydrocephalus Quick Response Code:
Resumen

Introduccidn: Las malformaciones del tubo neural (MTN) representan la segunda
causa mas frecuente de anomalias congénitas, luego de las cardiopatias. En este
grupo se destaca el mielomeningocele (MMC) por su mayor incidencia, y por ser
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la mas incapacitante y la mas compleja entre todas las demas malformaciones del sistema nervioso ¢ entral (SNC).
En Bolivia, como en muchos paises de Sudamérica, los bajos niveles socio-culturales y la debilidad en el sistema
sanitario, hacen que su incidencia y su morbilidad, sean mayores que en las naciones mas desarrolladas.

Material y Métodos: Se realizé un estudio retrospectivo y descriptivo de 70 casos de MMC, atendidos por un equipo
multidisciplinario en el Hospital Universitario Japonés (HUJ) de Santa Cruz de la Sierra, entre 2008-2011. De ellos,
60 fueron intervenidos quirurgicamente.

Resultados: Se realizaron controles prenatales sélo en 27 mujeres (38.6%), diagnosticandose una disrafia espinal
en apenas dos casos (7.4%). La edad de ingreso del MMC en su mayoria fue después de las 24 horas (65.6%),
predominando su localizacion en la region lumbosacra (64.3%). De ellos, 67.2% eran abiertos, presentando un 32.9%
un dafo neurolégico motor parcial mientras que 47.1% tenian paraplejia por debajo de la lesién. De los 70 casos,
tres (4.3%) no fueron intervenidos, por presentar defectos congénitos severos o estado general grave. Las principales
complicaciones posoperatorias inmediatas fueron: dehiscencia de sutura y/o infeccién de la herida (16.6%), fistula de
liquido cefalorraquideo (LCR) (10%) e infeccion del SNC (11.7%). La mortalidad general y postoperatoria fue de 7.1%
y 3.3%, respectivamente. Al mes de vida presentaban hidrocefalia un 80% de los pacientes operados, colocandose
una derivacion ventriculoperitoneal (DVP) de presién media. De 9 pacientes que tuvieron un acompafamiento de
dos o mas afios, seis presentaron una médula anclada, que fueron intervenidas quirdrgicamente.

Conclusioén: En esta serie, el diagndstico prenatal del MMC fue ocasional y la derivacion al HUJ de los recién
nacidos con esta malformacion fue generalmente tardia. No hubo predominio de género y la mayoria de los casos
presentaron sus lesiones en la region lumbar y lumbosacra. La mortalidad general y postoperatoria fue similar a la
reportada en la literatura. Pocos enfermos realizaron controles posteriores al alta hospitalaria. Igual que otros paises
de Sudameérica, las falencias en el sistema publico de salud y el nivel sociocultural, son factores determinantes para
un mal pronéstico en estos nifios. Por sus multiples complicaciones, el MMC requiere de una especial atencién
gubernamental, sobre todo de caracter preventivo mediante el uso de acido félico en mujeres fértiles, como también
de un equipo profesional multidisciplinario, a fin de realizar un tratamiento adecuado y oportuno. Al mismo tiempo,
trabajos multicéntricos en hospitales de América Latina, ayudaran al mejor manejo de estos pacientes.

Palabra Clave: Myelomeningocele, newborn,spina bifida, fetal surgery, hydrocephalus

INTRODUCTION Countries. Surface. Population. IDH Ranking. MA = very
high A = high, M = medium

In the world between 300.000 to 500.000 of children

are born with NTD every year®!® Most of them in

developing nations. There is a difference in treatment — malformations

criteria according to the economic status of the countries

were the children are born.

Cooperative  Latin  American  Study of congenital

Table 1: South American countries

For long a passive approach was accepted. Haimburger o T T
and Haimburger” have documented this trend. After the Ba'sis SH::;;:;;( ol 2(;)6 ::(')0:00 i az;s mi
studies by Chambers and Hamburger*® the wave was to - e o )
favor early iI]terventiOI]‘ Argentina 2.791.508 42,100.000 0,811 (45) (MA)
Almost 30 years ago Ausman!! pointed out that the it o 2100000 Gy W
treatment of MMCL was not a matter of surgical Colombia 1141748 48,700.000 0,71991) (&)
technique but depended of a series of cultural and social Bolivia 1.098.581 10,400.000 0,675 (108) (M)
2] . . . .
factors. The quality of life of. chlldren with 'MMCL e o1 30,900,000 0748 (71) (A)
also has improved thus questioning the validity of
opinions such as expressed by Lorber!!” or the Groningen enle e 1000 OEl 1) 01y
protocol.””) Paraguay 406.755 6,800.000 0,669 (111) (M)
Ecuador 283.560 15,400.000 0,724 (89) (A)

A BRIEF GLANCE AT SOUTH AMERICA Guyana 215.096 700.000 0,636 (118) (M)

. . U 189.928 3,400.000 0,792 (51) (A
South America occupies a surface of almost 18.000.000 km? e ey @
with a population of about 390 millon people in 12 countries, Surinam oo 300000 postn) &
two of which have a very high Human Development *Human Development Report 2013.
Index (HDI), six with high and four medium [Table 1]. IDH: Indice de Desarrollo Humano Muy Alto (MA), Alto (A) y Medio (M)
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Table 2: Geographical breakdown of total births, live births, stillbirths, total malformed malformed living, malformed

stillbirths. Rates per 100"

Pais Total NV NM %
nac
Argentina 815.454 805455 9999 2"
Bolivia 107.284 104917 2367 22*
Brasil 517.842 510402 7.440 14*
Colombia 68.150 66989 1.161 1:7x
Chile 374.640 371914 2726 0,7*
Ecuador 136.147 134399 1.748 1335
Paraguay 26.805 26.331 474 1,8*
Uruguay 94.499 93462 1.037 11
Venezuela 236.193 232028 4.165 18*

Total ECLAMC  2.409.407 2.377.891 31516 13*
*p=< 0,0001; **p < 0,00001

Total % MFV % MFM %
MF

17.995 2.2* 17.344 22 651 6,5
1.902 1.8* 1.756 1,7 146 6,2
21557 42** 20455 40 1.102 148"
1.290 1,9* 1.290 1.8 120 103
11.666 31" 11.350 3,1 316 116
1.852 14* 1812 14 40 2,3

s81  2.2* 566 2,2 15 3,2*
2302 24* 2223 24 79 7,6
5.559 24 5359 23 200 48

65.581 2.7* 62865 2,6 2.716 8,6

Table 3: Birth prevalence rates of neural tube defects
(isolated and total) in pre- and post-fortification of flour
with folic acid in 3 South American countries periods!"®

Diagnésticos CHILE ARGENTINA BRASIL

Pre-fortif. Post-fortif. Pre-fortif. Post-fortif. Pre-fortif. Post-fortif.
Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total

Anencefalia 0,52 063 026 037 069 08 029 0,37* 090 1,12 045 0,69*
Espina bifida 0,73 1,02 0,24 0,46* 0.82 1,27 033 0,66* 0,86 1,45 0,69 1,42

Cefalocele 0,26 0,33 0,09 0,18* 021 032 010 020* 031 057 012 0,32*

*p<0.02.

Periodo 1998-2000 2001-2003 2002-2004  2005-2007 2003-06.2005 2005.07-2007
Nascimientos 69.666 243.624 193.509 147.853 102.751 92.843
observados

Nascimientos 244.000 685.000 3.000.000

por afio

This program studies the risk factors for developing
congenital malformations in Latin Americal!. It began its
activities in 1967, limited to Buenos Aires, then gradually
expanded to include 10 countries and Costa Rica and
the Dominican Republic. The hospital network attends
at 200.000 live births per year. All the malformations
diagnosed in children with a weight above 500 grams are
registered according to protocol.

Between 1995-2008 there were 2,209,407 live births in the
participating countries, 2.7% were malformed. Boliva had
an incidence of 2.2% [Table 2]. Between 1998-2005 there
was a significant reduction of anencephaly and spina bifida
in Argentina and Chile. In the other countries there was
an increase in cases.’! The study has determined that 8.2
per 10.000 is the median for spina bifida in the region.!"”

International Tethered Cord Partnership
This is an initiative that is worth praising. It included 7

countries (Argentina, China, Guatemala, Mexico, Nicaragua,
Nigeria and Panama). The objective is to determine the
impact of carly intervention on clinical evolution of the
patients when diagnosed after birth and when presenting
symptoms of tethered cord. An web centered data base was
created for the paricipitants to download their cases.!'?!

Folic Acid in South America

Supplementing flour with folic acid became a relity in
1990. It is considered an important factor in the reduction
of spina bifida cases." By supplementing wheat flour
levels the access of the population to the nutrient bridgin
over economical inequalities.!"!

Chile began fortifying flour in 2001 and undtil 2007 had a
significan decrease (P<0.02) of close to 60% [Table 3]. The
data for Argentina, Brasil and Chile are summarized there.

Declaration of Santa Cruz de la Sierra

At the first Latin American Congress of Pediatric

Neurosurgery that took place in Santa Cruz de la Sierra

(Bolivia) representatives from Argentina, Bolivia, Brasil,

Chile, Colombia, Ecuador, EL Salvador, Honduras, México,

Panamd, Perd and Venezuela signed in April 29 2006 a

pronouncement about neural tube defects stating that;

1. The high number of patients with myelomeningocele
is a social problem

2. There is evidence about the efficacy of prevention
through folic acid fortification

3. Recommended the governments of the region to
support plans prevention before conception.

4. Recommended considering environmental factors that
could be responsible for NTD such as soil fertilizers.

Today other countries of Latin America and the Caribbean
have adhered to this plan and there are national regulations

S41



SNI: Pediatric Neurosurgery 2014, Vol 5: Suppl | - A Supplement to Surgical Neurology International

mandating the fortification of flour with micronutrients
as recommended by the WHO.P!

MYELOMENINGOCELE IN SANTA CRUZ DE
LA SIERRA

Results

Seventy patients with MMCL seen by a multidisciplinary

team at Hospital Universitario Japones (HUJ) between

2008 and 2011. The mothers were from a low and middle

economic level.

1. From rural area 23 (33%), urban area 47 (67%)

2. Age: <18 vyears: 10 (14.2%); 18-25: 30 (42.8%);
25-35 years: 20 (28.5%). >35 years: 10 (14.2%)

3. Gestational age: <30 weeks: 1 (1.4%); 30-35 w:
6 (8.6%); 36-40 w: 63 (90%)

4. Gestation: 15 (21.4%) first pregnancy

5. Prenatal control: 27 women (38.6%). Diagnosed intra
utero: 2/27 (7.4%)

6. Only 21 (30%) took vitamins during pregnancy and
only 1 (1.4%) folic acid at the beginning of pregnancy

7. Hospital delivery: 53 (75.7%), home delivery: 17 (24.3%)

8. Gender of the newborn: 35 male (50%) y 35 female
(50%)

9. Age at admission at HUJ: 0 a 12 hours: 16 (22.8%) (All
born at HUJ); 12-24 hours: § (11.4%); 24-48 hours:
6 (8.5%), older than 48 hours: 40 (57.1%)

10. Occipital-cervical: 3 (4.3%); Dorsal (T8 a TI12):
12 (17.1%); Lumbar: 32 (45.7%) (L1-L2: 18);
[.3-14: 14); Sacral (S2 a S4): 13 (18.6%)

11. Closed: 23 (32.8%), open: 47 (67.2%)

12. 14 (20%) without evident deficit; 23 (32.9%) partial
neurological impairment and 33 (47.1%) paraplegia
bellow the lesion

13. Mortality within 30 days: 7 (10%) (4 post op and
3 did not have surgery)

Of the 70 MMC, three (4.3%) were not operated due
to clinical condition (severe cardiopathy, extreme
prematurity and hidranencephaly); five (7.1%) were
transferred to another hospital due to lack of beds at
HUJ, in 2 (2.86%), the parents requested discharge
Over 60 patients that were operated

14. Time delay since birth till surgery: Less than
24 hours: 16 (26.7%); 24-48 hours 12 (20%); more
than 48 hours: 32 (53.3%)

15. Closure:  Five layers (arachnoid, dura, fascia,
subcutancous tissue and skin): 4 (6,7%); Four layers:
47 (78.3%) Three layers: 9 (15%)

16. Length of stay: 1-7 days: 20 (28.5%); 7-15 days:
20 (28.5%); 15-30 days: 30 (42.8%)

17. Complications within 30 days of surgery: Wound
infection or dehiscence 10 (16.6%); CNS infection:
7 (11.7%): CSF fistula 6 (10%)

18. Mortality within 30 days of surgery: 4 (6.7%)

19. Hydrocephalus within 30 days of surgery: 48 (80%).

S42

Comparative analysis
Our data was similar that to that of La Paz. Santa Cruz is
at 1370 feet above the sea level and La Paz at 11,900 feet.

The parameters compared in Table 4 are: Primiparous/
Multiparous. Prenatal control. Rural/Urban. Admission
at less than 24 hours. Admission older than 24 hours.
Gender  Male/Female.  Lumbar-Sacral.  Open/closed.
Paraplegia. General mortality 30 days. Postoperative
mortality.

Fetal Surgery

One in 2013. At Hospital Caja Petrolera de Salud in Santa
Cruz de la Sierra. Mother, 26 years. Defect, L5-S1 at
26 weeks. Delivery at 33 weeks. Excellent wound healing.
At birth head circumference 35 centimeters (+SD) and
normal soft spot. Lower muscle tone in lower limbs.
Adequate sensory response [Iigure 1].

Norms at HU]J

1. Parents are informed that the surgery will not correct
the deficit. They have ample opportunities for
asking questions. We explain that we choose not to
treat children who have associated conditions that
endanger their lives

Table 4: Data on two series of MNIC in Bolivia

Santa Cruz de la Sierra La Paz
% (70 casos) % (55 casos)

Primiparas/Multiparas 21.4/78.6 15/73
Control prenatal 39.0 55.0
Procedencia (campo/ciudad) 33/67 27/73
Ingreso menor a 24 horas 343 33.0
Ingreso mayor a 24 horas 65.7 67.0
Sexo Masculino/Femenino 50/50 49/51
Localizacién lumbo sacra 64.9 85.5
Tipo de MMC (roto/abierto) 67/23 71/19
Paraplejia 47.1 12.4
Mortalidad general (30 dias) 10.0 27.0
Mortalidad postoperatoria (30 dias) 6.7 8.7

Figure |:Clockwise. (a) 3D echography. (b) Operative field.(c) Dura
patch (Gore-Tex). (d) Surgical scar at birth
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2. We aim at intervening as soon as possible without
risking the chance of the child developing a CNS
infection that will risk his/her more important capital,
10. This considering that little can be done regarding
the already present sensory and motor deficit

3. In children older than 48 hours with open MMCL
we perform at least 2 laboratory test of their CSE If
there are signs of infection we treat it accordingly

4. We first treat the MMCL and then the hydrocephalus.
We shunt with a medium pressure valve donated by
an NGO (Fundacion Sonrisa Feliz) because they are
not covered by insurance

5. ATB treatment in case of meningitis

6. If the child does not have hydrocephalus at the
moment of discharge we schedule appointments
for 3, 6 and 12 months after. In our experience
Hydrocephalus manifest within 1 year

7. If the child presents with swallowing or breathing
difficulties secondary to Chiari II we intubate him/her
and then treat the associated hydrocephalus. If this
does not help we consider cervical laminectomy and
or occipital craniectomy.

CONCLUSIONS

l. In Bolivia as in the rest of Latin America socio
cconomical factors weight on the prevention and
treatment of MMCL
We do not have statistical data but it seems that in

Read this article in Spanish

INTRODUCCION

Anualmente nacen en el mundo entre 300.000 y
500.000 nifios con alguna malformacién del tubo neural
(MTN),*18 siendo que en los paises en vias de desarrollo
su incidencia aumenta dos o tres veces mds, diferencia
que guardaria relacién con su nivel soclo-econdmico.
Del mismo modo, la evolucion de estos enfermos varia
notoriamente de acuerdo al pais donde nacen. Entre las
MTN, destaca el mielomeningocele (MMC) por su mayor
frecuencia y por ser la causa mds incapacitante entre
todas. Segin Heimburger y Heimburger,” la tendencia
en su tratamiento ha ido cambiando. Hace poco mds
de medio siglo, la conducta quirtrgica era expectante
hasta los 6 meses de edad, pero después de conocer los
resultados de Chambers y Heimburger,*9 este enfoque
fue modificindose hasta ser hoy la reparacion del MMC
lo mas precoz posible la decision mas generalizada.

Bolivia we have a lower incidence of NTD than in
Nicaragua and Guatemala where they see 10-15 cases
per month in Nicaragua and 15-20 in Guatemalal'?

2. Preventive use of folic acid 1s not fully complied in
Bolivia. In South America in a study of 2810 women
it was observed that only 14.8% ingested vitamin
supplements with folic acid during pregnancy, and
only 1% did it correctly."”

3. Even though since 2001 the Seguro Materno
Infantil (SUMI) covers for prenatal testing, only 39%
of women take advantage of it. Lack of adequate
cquipment and personnel is a factor but also the
program is not widely advertised in rural areas

4. The referral system to tertiary care hospital is deficient.
The number of home deliveries is high (24.3%) but
lower that in the last census (32.7%)

5. Due to lack of advanced imaging there is no adequate
assessment of long-term consequences of MMCL
such as Chiari I, syringomyelia and tethered cord

6. There is poor follow up of patients from rural arcas

7. Only 9 (15%) of the patients who were operated had
3 years of follow up. MRI was requested in those
who tethered cord was suspected (motor weakness,
sphincter dysfunction, pain, scoliosis).[® Tethered
cord was diagnosed in 3 of the 9 children for whom
surgery was performed

8. Parents and Neurosurgeons and the health care team,
physicians, nurses, physical therapists, are fully aware
about the phenomenal challenges represented by cach
one of the children born with Myelomeningocele.

Hace casi 30 afios, Ausman!!! afirmaba que el tratamiento
del MMC no era simplemente una decisién técnica, que
dependia de factores culturales, religiosos, niveles educativos
y socioeconémicos de la sociedad, asi como de otros
aspectos de cardcter legal, médico y ético.?) Como estas
razones contindan siendo vigentes, el tratamiento del MMC
aun es controversial. Al mismo tiempo, la calidad de vida
de estos ninos ha mejorado notoriamente en las dltimas
décadas, poniendo en entredicho algunas opiniones, como
las de Lorber" o del conocido protocolo de Groningen. "

UNA MIRADA BREVE A SUDAMERICA

América del Sur ocupa una superficie de casi
18.000.000 km? y tiene una poblaciéon cercana a los
390 millones de habitantes. Incluye actualmente 12
paises, dos de los cuales tienen un Indice de Desarrollo
humano (IDH) muy alto, seis poscen un IDH alto y
cuatro alcanzan un IDH medio [Tabla 1].
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Estudio Colaborativo Latino Americano de
Malformaciones Congénitas

Es un programa de investigacion clinica y epidemiolégica
sobre los factores de riesgo en defectos congénitos
detectados en una red de hospitales de América
Latina.Pl ECLAMC comenzé sus actividades en 1967,
primero limitado a la ciudad de Buenos Aires, Argentina,
expandiéndose  gradualmente a otros 10 paises de
Sudamérica, incluyendo a Costa Rica y Republica
Dominicana. La red de hospitales de maternidad de
ECLAMC examina alrededor de 200.000 nacimientos por
ano. Todas las malformaciones, mayores y menores, que
son diagnosticadas al nacer en nifios con un peso de 500
gramos o mds, se registran de acuerdo con un manual de

Tabla 1: Paises que componen Ameérica del Sur
(elaboracion propia)

Paises Superficie (km?) Poblacion IDH/Ranking*
Brasil 8.547.406 206,500.000 0,730 (85) (A)
Argentina 2.791.508]] 42,100.000 0,811 (45) (MA)
Perti 1.285.240 31,300.000 0,741 (77 (A)
Colombia 1.141.748 48,700.000 0,719 (91) (A)
Bolivia 1.098.581 10,400.000 0,675 (108) (M)
Venezuela 916.445[] 30,900.000 0,748 (71) (A)
Chile 756.948]] 17,500.000 0,819 (40) (MA)
Paraguay 406.755 6,800.000 0,669 (111) (M)
Ecuador 283.560 15,400.000 0,724 (89) (A)
Guyana 215.096 700.000 0,636 (118) (M)
Uruguay 189.928 3,400.000 0,792 (51) (A)
Surinam 163.458 500.000 0,684 (105) (M)

*Human Development Report 2013.IDH: indice de Desarrollo Humano Muy
Alto (MA),Alto (A) y Medio (M)

procedimientos. En el periodo 1995-2008 hubo 2.409.407
nacimientos en los paises participantes y la tasa global de
malformaciones congénitas en esta muestra fue de 2,7%.
En el caso de Bolivia, alcanzé al 2,2% [Tabla 2]. En el
periodo 1995-2008, hubo una reduccién significativa
en las tasas de anencefalia y la espina bifida en Chile
y Argentina. Sin embargo, en el resto de los paises, las
tasas globales de malformaciones aumentaron.!™ En afos
recientes, el ECLAMC ha calculado en 8.2 por 10.000 la
tasa media de espina bifida en la region.!!

International Tethered Cord Partnershi

Otra buena iniciativa ha sido la conformacion del I'TCP!?I
que incluye a 7 paises en vias de desarrollo (Argentina,
China, Guatemala, México, Nicaragua, Nigeria vy
Panamad), que de manera conjunta trabajan, buscando al
menos dos objetivos:!! establecer una base de datos de
vigilancia internacional para examinar la correlacién entre
el tiempo de la correccion y los resultados clinicos en
ninos con espina bifida y médula anclada, y? impulsar la
colaboracién entre las instituciones internacionales sobre
asuntos relacionados con la neurocirugia pediatrica. Para
ello, 12 hospitales elegidos en estos paises incluyeron en
un banco de datos a todos los pacientes con espina bifida
y médula anclada entre 0 y 15 afos, y que tuvieron un
seguimiento médico anual, por un periodo de 5 afios.

Uso del acido félico en Sudamérica

El enriquecimiento de la harina con écido f6lico a partir
de los anos 90 del siglo pasado, con el fin de hacer
prevencion primaria de las MTN, fue un factor muy
importante para disminuir notoriamente su incidencia.'*l
Por otra parte, la fortificacién de la harina de trigo es
una medida que favorece la equidad, al ser su consumo

Tabla 2: Distribucion por pais del total de nacimientos, nacidos vivos, mortinatos, total de malformados, malformados
vivos, malformados mortinatos. Tasas por 100.% Geographical breakdown of total births, live births, stillbirths, total
malformed malformed living, malformed stillbirths. Rates per 100"

Pais

Argentina
Bolivia
Brasil
Colombia
Chile
Ecuador
Paraguay
Uruguay
Venezuela
Total ECLAMC
*p< 0,0001; **

Total
nac

815.454
107.284
517.842
68.150
374.640
136.147
26.805
94.499
236.193
2.409.407

p < 0,00001

NV

805.455
104917
510.402
66.989
371914
134.399
26.331
93.462
232.028
2.377.891

NM %
9999 1,2*
2.367 rdri-
7440 14°
1161 1,7*
2726 0,7*
1.748 13"

474 18
1.037 1.1*
4165 18*
31516 13"

Total % MFV % MFM %
MF
17.995 2.2* 17.344 22 651 6,5
1.902 1.8* 1.756 1,7 146 6,2
21557 42** 20455 40 1.102 148"
1.290 1,9* 1.290 1.8 120 103
11.666 3.1+ 11.350 3.1 316 116
1.852 14* 1812 14 40 2,3
s81  2.2* 566 2,2 15 3,2*
2302 24* 2223 24 79 7,6
5559 24 5359 23 200 48
65.581 2,.7* 62865 2,6 2.716 8,6
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universal y que a diferencia de la suplementacion
farmacoldgica, no implica desigualdades segin los
distintos sectores sociales.!"!

En Sudamérica, un estudio revel6 que las tasas de
defectos de cierre del tubo neural cayeron de forma
drastica. Chile comenzé a fortificar la harina en 2001,
y hasta 2007, se habia logrado una disminucién global
significativa (P < 0.02) de cerca de 60% [Tabla 3].
La frecuencia de la espina bifida disminuy6 en 54%, el
cefalocele en 47% y la anencefalia en un 29%. Argentina
comenzé a fortificar la harina de trigo en 2004, logrando
una reduccién global de 44%, espina bifida, 50,3% y en
la anencefalia, un 59,5%. Brasil comenzé a fortificar la
harina a fines de 2005 y ha logrado una disminucién,
adn no significativa (23,5% en espina bifida y 54,5% en el
caso de la anencefalia), seguramente porque al momento
de procesar estos datos, el programa sélo llevaba menos
de dos anos.

Declaracion de Santa Cruz de la Sierra

En el I Congreso Latinoamericano de Neurocirugia
Pediatrica Santa Cruz de la Sierra,
representantes  de  Argentina, Bolivia, Brasil, Chile,
Colombia, Ecuador, EL Salvador, Honduras, México,
Panamd, Perd y Venezuela, firmaron el 29 de abril de
2006 un pronunciamiento con relacion al problema
no resuelto de la disrafia espinal, siendo que “la mayor
expresion de esta malformacion —la disrafia abierta o
miclomeningocele—“, “determina un elevado ntmero
de pacientes minusvalidos, generando graves limitantes
sociales y discriminaciones de por vida.”

realizado en

Al haber “suficiente evidencia cientifica y experiencias
nacionales que demuestran que el uso preventivo
preconcepcional del dcido félico en mujeres en edad
fértil reduce significativamente la incidencia de esta
malformacién, y que esta es una terapia de bajo costo,
sin efectos colaterales y facilmente aplicable”, esta
declaracién recomendé “a los distintos gobiernos y a sus
autoridades de nuestra América a considerar en forma
urgente su adhesion a esta campaia preventiva de la

disrafia, generando el marco legal para adicionar el dcido
folico a los alimentos de uso mds popular...”.

Ademds, esta declaraciéon hizo “un llamado a los
gobernantes a revisa sus politicas medioambientales, pues
también hay evidencia de la influencia en la aparicién
de estas malformaciones de distintos contaminantes
quimicos industriales y fertilizantes, que
como cofactores etiopatogénicos en zona fruticolas
o de alta industrializacién”. Finalmente, el Capitulo
Latinoamericano de Neurocirugia Pedidtrica exhorté “a
los gobiernos a asumir esta responsabilidad sanitaria en
beneficios de sus pueblos y de los nifios que son nuestro
futuro.”

dparecen

Actualmente, los paises firmantes de esta declaracién
asi como otros paises de América Latina y el Caribe,
han dictado regulaciones nacionales para enriquecer
las harinas de trigo y maiz con los micronutrientes

recomendados por la OMS.P!

MIELOMENINGOCELE EN SANTA CRUZ DE
LA SIERRA

Resultados

Se recopilaron los datos de 70 pacientes con diagnéstico
de MMC atendidos entre 2008 y 2011 por un equipo
multidisciplinario  (obstetra, pediatra, neurocirujano,
urdlogo, ortopedista, radidlogo, psicélogo y fisiatra) del
Hospital Universitario Japonés (HUJ). Por tratarse de un
centro sanitario de atencién puablica de tercer nivel, las
madres eran de nivel socioeconémico y educativo bajo o
medio bajo.

Los resultados fueron los siguientes:

1. Del area rural provenian 23 (33%) y 47 (67%) vivian
en la ciudad.

2. Edad de las madres: Menor a 18 anos: 10 (14.2%);
18 a 25 afos: 30 pacientes (42.8%); 25 a 35 afos:
20 pacientes (28.5%). Mayor de 35 afnos: 10
pacientes (14.2%).

3. Edad gestacional: menos de 30 semanas: 1 (1.4%); 30

Tabla 3: Tasas de prevalencia al nacimiento de defectos del tubo neural (aislados y total) en los periodos pre y post
fortificacion de la harina con acido félico en 3 paises sudamericanos, (ECLAMC) (13)

Diagndsticos CHILE ARGENTINA BRASIL
Pre-fortif. Post-fortif. Pre-fortif. Post-fortif. Pre-fortif. Post-fortif.

Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total Aislado Total
Anencefalia 0,52 0,63 0,26 0,37* 0,69 0,86 0,29 0,37* 0,90 1,12 0,45 0,69*
Espina bifida 0,73 1,02 0,24 0,46* 0.82 1,27 0,33 0,66* 0,86 1,45 0,69 1,42
Cefalocele 0,26 0,33 0,09 0,18* 0,21 0,32 0,10 0,20* 0,31 0,57 0,12 0,32*
#P<0.02
Periodo 1998-2000 2001-2003 2002-2004 2005-2007 2003-06.2005 2005.07-2007
Nascimientos observados 69.666 243.624 193.509 147.853 102.751 92.843
Nascimientos por afo 244.000 685.000 3.000.000
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a 35 semanas: 6 (8.6%); 36 a 40 semanas: 63 (90%).

4. Numero de parto: 15 (21.4%) fueron primiparas y
45 (78.6%) eran multiparas.

5. Control prenatal: 27 mujeres (38.6%). Diagnéstico de
disrafia espinal: 2/27 (7.4%).

6. Sélo 21 mujeres (30%) ingirieron complejos
vitaminicos durante el parto y apenas una (1.4%) usé
dcido fdlico al inicio del embarazo.

7. Sitio del parto: hospitalario: 53
domiciliarios: 17 (24.3%).

8. Sexo de los pacientes: 35 varones (50%) y 35
mujeres (50%).

9. Edad de ingreso del MMC al IHUJ: 0 a 12 horas:
16 (22.8%) (todos nacidos en el HUJ); 12 a 24 horas:
§ (11.4%); 24 a 48 horas: 6 (8.5%); mayor de 48 horas:
40 (57.1%).

10. Localizacion del MMC: Occipito-cervical: 3 casos
(4.3%); Dorsal (T§ a T12): 12 casos (17.1%); Lumbar:
32 (45.7%) (L1-L2: 18); L3-L4: 14); Sacra (S2 a S4):
13 casos (18.6%);

11. Tipo de MMC:
47 (67.2%).

12. Cuadro clinico: 14 (20%) nifios sin déficit neurolégico
evidente; 23 (32.9%) con dafio neuroldgico parcial y
33 (47.1%) con paraplejia por debajo de la lesion.

13. Mortalidad general a los 30 dias: 7 casos (10%)

(4 operados y 3 no operados).
De los 70 MMC, tres (4.3%) no fueron intervenidos,
por presentar defectos congénitos o estado general
grave (cardiopatia ciandtica severa, hidranencefalia
y una prematurez extrema); cinco (7.1%) fueron
transferidos a otros centros, por falta de espacio en
nuestro hospital y en 2 casos (2.86%), los padres
pidieron alta solicitada. Sobre un total de 60 pacientes
operados, observamos:

14. Tiempo medio de reparaciéon del MMC desde su
nacimiento hasta la cirugia: Menos de 24 horas:
16 (26.7%); de 24 a 48 horas: 12 (20%); mayor a 48
horas: 32 (53.3%).

15. Modalidad de cierre: En cinco planos (aracnoides,
duramadre, fascia, tejido subcutdneo y piel): 4 casos
(6,7%); en cuatro planos: 47 (78.3%) y en tres planos:
9 (15%).

16. Dias de estadia en el hospital: De 1 a 7 dias:
20 (28.5%); de 7 a 15 dias: 20 (28.5%); de 15 a 30
dias: 30 (42.8%);

17. Complicaciones postquirdrgicas mds comunes a
los 30 dias: Infeccion o dehiscencia de la sutura: 10
casos (16.6%); infeccion del SNC: 7 (11.7%); fistula
de liquido LCR: 6 (10%);

18. Mortalidad postoperatoria a los 30 dias: 4 (6.7%).

19. Hidrocefalia a los 30 dias de vida: 48 pacientes (80%)

(75.7%); partos

cerrado: 23 (32.8%); abierto:

Analisis comparativo
En aquellos pardmetros que podian compararse, los
resultados alcanzados en Santa Cruz de la Sierra (416 ms.
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sobre el nivel del mar) fueron similares a los encontrados
en un hospital de La Paz, situado en la zona montafiosa
de Bolivia (3.640 ms. sobre el nivel del mar),Ml
excepto en cuanto a control prenatal, localizacién mas
frecuente del MMC, paraplejia, mortalidad general y
postoperatoria [Tabla 4].

Cirugia fetal

En Santa Cruz de la Sierra (Hospital Caja Petrolera de
Salud) se realizé6 por primera vez en 2013 una cirugia
fetal de un MMC a cielo abierto, acompanado de
una malformacién de Chiari tipo Il y sin hidrocefalia.
La madre tenia 26 afios de edad. Se realizé el cierre
hermético del defecto neural (L1-L5) en la semana
26" del embarazo. El nacimiento de la nifa se produjo
a las 33 semanas, sin ninguna intercurrencia. La herida
quirtrgica estaba cerrada por completo, con excelente
epitelizacion de los bordes. El PC media 35 cms. (+2DS)

Tabla 4: Datos estadisticas de dos series de MIVIC en
Bolivia

Santa Cruz de la La Paz %
Sierra % (70 casos) (55 casos)

Primiparas/Multiparas 21.4/78.6 15/73
Control prenatal 39.0 55.0
Procedencia (campo/ciudad) 33/67 27/13
Ingreso menor a 24 horas 34.3 33.0
Ingreso mayor a 24 horas 65.7 67.0
Sexo Masculino/Femenino 50/50 49/51
Localizacion lumbo sacra 64.9 85.5
Tipo de MMC (roto/abierto) 67/23 71/19
Paraplejia 471 12.4
Mortalidad general (30 dias) 10.0 21.0
Mortalidad postoperatoria (30 dias) 6.7 8.7

Figura |: (a) Diagnéstico prenatal del MMC (L1-L5) con Ecografia
en 3D. (b) Imagen in situ peroperatorio. (c) Injerto con sustituto
dural sintético Goretex® (politetrafluoroetileno-PTFE). (d) Cicatriz
quirdrgica del recién nacido
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y fontanela normotensa. Al examen, presentaba hipotonia
de los miembros inferiores, siendo positiva la estimulacién
nociceptiva [Figura 1].

Algunas pautas en el HU]J

1.

Previa a la cirugia reparadora, se informa
detenidamente a los padres el objetivo del
procedimiento y beneficios que se esperan alcanzar; en
qué consiste la operacién y cémo es el postoperatorio
habitual, ademds de los riesgos, complicaciones y
secuelas posibles. Ademds, insistimos que la cirugia es
correctora y no curativa. Una vez que los progenitores
estan conscientes de la situacion pueden firmar el
consentimiento respectivo. Fsta es una medida de
cumplimiento legal obligatorio.

A menos que los padres lo soliciten, recomendamos
N0 operar en casos con graves anomalias congénitas o
enfermedades que ponen en serio riesgo la vida del
paciente, teniendo en cuenta que la mayoria de estos
casos suelen fallecer en las primeras semanas. Esta
decision se toma con todo el staff que acompania a
estos pacientes.

Si bien el tratamiento quirdrgico del MMC es
una urgencia y no una emergencia, en lo posible
intentamos intervenir de manera temprana, tratando
de impedir sobre todo las infecciones del SNC, que
suelen ser las causas mds comunes del deterioro de
sus funciones cognitivas (1Q), pues los otros daios
neuroldgicos  (paraplejia, disturbios esfinterianos,
ete.), casi siempre son definitivos.

En caso que el MMC abierto tenga mds de 48 horas,
realizamos al menos dos andlisis de LCR. Si los
resultados son normales, se hace la correccion del
MMC. De lo contrario, se inicia antibioticoterapia,
hasta verificar que el examen del LCR sea estéril.
En dos nifios puncionamos ¢l saco del MMC, siendo
normal el LCR en ambos casos.

Cuando hay hidrocefalia concomitante y MMC
cerrado, primero atendemos la disrafia espinal. Para
disminuir el riesgo de infeccién del shunt, alrededor
del décimo dia del postoperatorio, preferimos colocar
una DVP, generalmente de presién media. Las vélvulas
son donadas por una ONG (Fundacién Sonrisa
Feliz), habida cuenta que no las ofrece el seguro
materno-infantil (SUMI).

En presencia de meningitis o sepsis ¢ hidrocefalia
concomitante, se inicia el tratamiento con los
antibiéticos recomendados. Una vez que el LCR es
estéril (demostrado por cultivos seriados) se coloca el
shunt.

Si el paciente con MMC no presenta hidrocefalia al
momento del alta hospitalaria, el nifio retorna al mes,
3, 6y 12 meses para su control médico, porque en
nuestra experiencia, la hidrocefalia suele manifestarse
generalmente antes del aio de edad.

Cuando la malformacién de Chiari asociada al MMC

presenta disfuncién de la deglucién y amenaza con
obstruccion de las vias aéreas, se considera la intubacion
endotraqueal. Si hay una hidrocefalia asociada, se
trata primero ésta, ya que con el shunt suele mejorar
el cuadro clinico. De lo contrario, puede recurrirse a
una cirugia descompresiva a nivel de fosa posterior con
laminectomia cervical alta, segin sea el caso.

CONCLUSIONES

En Bolivia, igual que otros paises sudamericanos con
IDH medio, un mayor porcentaje de familias con
nivel socio-econémico y cultural bajo tienen hijos
con MMC, lo que apoya la hipétesis que factores
nutricionales y la falta de prevencién, juegan un rol
importante en el desarrollo de la MTN. Aunque no
contamos con datos estadisticos confiables, parece
que nuestra incidencia es menor que en otros paises
latinoamericanos. Por ejemplo, estudios realizados
en Nicaragua y Guatemala, llegan a reportar
mensualmente entre 10-15 enfermos y 15-20 casos de
espina bifida, respectivamente.!'”!

El uso preventivo del dcido félico en edad fértil no
se cumple en Bolivia como lo establece una norma
legal desde 1996. Faltan mds control y difusién
en la poblacién sobre las ventajas que ofrece la
fortificacion de la harina y cereales con dcido félico.
Un amplio estudio realizado en 30 hospitales de
Sudamérica (2810 mujeres postparto), demostré que
s6lo 14.8% de mujeres habian ingerido suplemento
vitaminicos conteniendo dcido fdlico para evitar una
MTN, mientras que apenas un 1% habian cumplido
de manera adecuada su prevencion,”! cifra que
coincide con nuestros hallazgos.

Pese a contar desde 2001 con el SUMI, que permite
a la mujer embarazada realizar controles prenatales
cada mes, observamos en nuestra scrie que apenas
un 39% lo realiz6, demostrandose que se desconoce
este programa social, sobre todo en el drea rural y
zona periurbana. Ademds, muchos de los centros de
salud no cuentan con el equipamiento apropiado y
profesionales capacitados, para realizar el diagnéstico
prenatal de estas malformaciones.

Atn no funciona adecuadamente el sistema de
referencia y contra-referencia que permita trasladar
al paciente de manera oportuna a centros de tercer
nivel, razén por la cual mucho de los pacientes
con MMC son atendidos después de las 48 horas
de vida. Asimismo, los partos domiciliarios todavia
muestran una alta incidencia (24.3%); sin embargo,
este porcentaje es inferior a la registrada en el dltimo
Censo nacional de 2012 (32.7%).

Debido a la falta de acceso en la mayoria de los casos
a resonancia magnética nuclear (RMN) y/o tomografia
axial computadorizada (TAC), no se puede valorar
adecuadamente algunas complicaciones, generalmente
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afiadidas al MMC (malformacién de Chiari, médula
anclada, siringomicelia, ctc.).

Hay dificultad en el acompafiamiento adecuado a
estos enfermos, sobre todo quienes viven en el drea
rural, lo que impide realizar sus controles, asi como
el tratamiento con otras especialidades médicas y su
rehabilitacion.

Sélo 9 (15%) de los MMC intervenidos tuvieron por
lo menos 3 afios de seguimiento. Se indic6 RMN en
quienes presentaban sospecha de médula anclada
(mayor debilidad muscular, empeoramiento de la
marcha, disturbios esfinterianos, dolor, deformidades
ortopédicas o escoliosis),®  demostrindose  esta
patologia en 3/9 (33.3%), por lo que fueron operados.
La sociedad civil, los padres de hijos con MMC, los
neurocirujanos y el equipo profesional que atienden a
estos pacientes, saben que un recién nacido con esta
malformacién es un gran desafio para el sistema de
salud de cualquier pafs.l”!
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